Клиническая значимость малых аномалий сердца в структуре кардиоваскулярной патологии у детей и подростков by Домбялова, Э. С. et al.
79Охрана материнства и детства (2015) №2 (26)
В последние годы большое внимание уделяется дис-
плазии соединительной ткани (ДСТ) у детей и подростков. 
Под ДСТ понимают врожденную аномалию соединитель-
но-тканной структуры различных органов и систем, в ос-
нове которой лежит снижение содержания отдельных 
видов коллагена и/или нарушение их соотношения, при-
водящее к снижению прочности соединительной ткани 
[1, 3, 6, 8, 9]. Согласно мнению ряда авторов [1, 3, 6, 8, 9], 
термин «дисплазия соединительной ткани»  является  не 
вполне удачным  и  в российской медицинской литера-
туре стал синонимом понятия «наследуемые нарушения 
соединительной ткани» (ННСТ). В 2009 году Комитетом 
экспертов ВНОК понятие ДСТ было сужено до несколь-
ких синдромов и фенотипов, имеющих полигенно-муль-
тифакториальную природу, в противовес моногенным 
«менделирующим» ННСТ [11]. Среди таких синдромов 
и фенотипов названы: пролапс митрального клапана 
(ПМК), марфаноподобный фенотип, марфаноидная внеш-
ность, элерсоподобный и смешанный фенотипы, а также 
синдром гипермобильности суставов и неклассифициру-
емый фенотип. Вместе с тем, термин ДСТ за прошедшие 
четверть века прочно вошел в медицинский лексикон на 
постсоветском пространстве, что дает основание сегодня 
считать допустимым его использование как в широком, 
так и в узком смыслах этого слова. В широком смысле 
ДСТ следует рассматривать как синоним понятия ННСТ, 
в узком смысле ДСТ – это группа полигенно-мультифакто-
риальных нарушений соединительной ткани [11]. В клас-
сификации заболеваний сердечно-сосудистой системы 
Нью-Йоркской ассоциации кардиологов (1990 г.)  был 
впервые выделен синдром ДСТ сердца, сопровождаю-
щий как дифференцированные, так  и   недифференци-
рованные    дисплазии [17]. При синдроме ДСТ сердца 
в патологический процесс вовлекается его соедини-
тельно-тканный каркас - сердечные клапаны (атриовен-
трикулярные, полулунные, евстахиев клапан), подкла-
панный аппарат, перегородки сердца и магистральные 
сосуды [6, 10, 11]. В клинической практике, когда речь 
идет о морфологической основе изменений сердечно-
сосудистой системы без гемодинамических нарушений, 
Ю. М. Белозеровым (1993) и С. Ф. Гнусаевым (1995) вместо 
термина «ДСТ сердца» был предложен другой - «малые 
аномалии развития сердца» (МАРС) [4]. Согласно опре-
делению этих авторов, МАРС считаются анатомические 
изменения архитектоники сердца и магистральных со-
судов, не приводящие к грубым нарушениям функций 
сердечно-сосудистой системы [4]. 
Классификация МАРС по С. Ф. Гнусаеву, 2001         
(с изменениями)
1.  Локализация и форма: 
–  предсердия и межпредсердная перегородка: 
пролабирующий клапан нижней полой вены, увеличен-
ный евстахиев клапан более 1 см, открытое овальное 
окно, небольшая аневризма межпредсердной перего-
родки, пролабирующие гребенчатые мышцы в правом 
предсердии; 
–   трикуспидальный клапан: смещение септаль-
ной створки в полость правого желудочка в пределах 
10 мм, дилатация правого атриовентрикулярного от-
верстия, пролапс трикуспидального клапана; 
–  легочная артерия: дилатация ствола легочной 
артерии, пролапс створок; 
–  аорта: погранично узкий и широкий корень аор-
ты, дилатация синуса Вальсальвы, двустворчатый клапан 
аорты, асимметрия и пролапс створок клапана аорты; 
–  левый желудочек: трабекулы (поперечная, про-
дольная, диагональная), небольшая аневризма межже-
лудочковой перегородки; 
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–  митральный клапан: пролапс митрального 
клапана, эктопическое крепление хорд, нарушенное 
распределение хорд передней и (или) задней створки, 
«порхающие» хорды, дополнительные и аномально рас-
положенные папиллярные мышцы. 
2.  Осложнения и сопутствующие изменения: ин-
фекционный кардит, кальцификация, миксоматоз, 
фиброзирование створок клапанов, разрывы хорд, на-
рушения сердечного ритма. 
3.  Характеристика гемодинамики: регургитация, 
ее степень, наличие недостаточности кровообращения, 
легочной гипертензии.
Предложенная авторами рабочая классификация была 
создана на основе анализа ЭхоКГ детей. Это дает осно-
вание предположить, что возрастное ремоделирование 
сердца может сказаться на распространенности и дина-
мике выраженности МАРС и  дает основание считать, что 
часть МАРС, включенных в классификацию, следует отно-
сить к анатомо-физиологическим особенностям  детского 
возраста [4, 14]. Согласно мнению  Э. В. Земцовского с соав-
торами [7, 8],  для диагностики таких МАРС как погранично 
широкая аорта, погранично узкая аорта без указаний на 
диапазон возрастной динамики их размеров и без норми-
рования результатов измерения на величину поверхности 
тела, возникают условия для гипердиагностики МАРС. 
С позиций к линицис та-к ардиолога,  Э .   В . 
Земцовским  с соавторами [7, 8], все МАРС, включен-
ные в рабочую классификацию С. Ф. Гнусаева, 2001 г. 
(с  изменениями), разделены на четыре группы.
1.  Пороки и синдромы, которые следует исклю-
чить из классификации: 
•	 	 ПМК;
•	 	 бикуспидальный	аортальный	клапан	(БАК);
•	 	 расширение	 синусов	 Вальсальвы	 и/или	 восхо-
дящего отдела аорты. 
К группе МАРС следует относить ПМК в случае погра-
ничных значений пролабирования (менее 3 мм) без утол-
щения створок митрального клапана (т. е. створки менее 
5 мм) и значимой митральной регургитации (не более 
1 степени). В случае выявления семейного или миксома-
тозного пролапса речь должна идти о самостоятельной 
нозологической форме. В подобных случаях следует уточ-
нить, является ли ПМК классическим или неклассическим, 
миксоматозным или без признаков миксоматоза. 
БАК должен рассматриваться как врожденный порок 
сердца, который в детском и юношеском возрасте, как 
правило, не проявляется клинически, однако, в динамике 
может закончиться формированием кальцифицирующе-
го стеноза аорты. Таким образом, по мнению указанных 
авторов [7, 8] , семейный или миксоматозный ПМК или 
БАК следует исключить из списка малых аномалий. При 
измерении абсолютных размеров  синусов Вальсальвы 
и синотубулярной зоны аорты необходимо использовать 
номограмму [13], позволяющую нормировать получен-
ное значение на величину поверхности тела и учитывать 
возраст пациента. Если  имеет место расширение корня 
аорты, превышающее допустимые нормы, то его следует 
рассматривать как самостоятельное клинически значи-
мое нарушение, требующее постоянного наблюдения 
и  специальных мер профилактики, направленных на 
уменьшение постнагрузки и замедление частоты сер-
дечных сокращений.
2.  Группа МАРС, имеющих самостоятельное клини-
ческое значение, но по-разному связанных с системным 
дефектом соединительной ткани. 
В эту группу следует отнести:
•	 	 открытое	овальное	окно	(ООО);
•	 	 аневризму	 межпредсердной	 перегородки	
(АМПП); ложные хорды и аномальные трабекулы левого 
желудочка (ЛХЛЖ и АТЛЖ, соответственно).
ООО весьма распространенная аномалия (до 20% 
случаев по данным аутопсии), которая в большинстве 
случаев никак не проявляется клинически, но может 
стать причиной развития парадоксальной эмболии 
(прохождение эмбола любой природы из венозной 
системы в артериальную). АМПП встречается в 1% 
случаев при скрининговых исследованиях [7,18]. Как 
правило, АМПП протекает благоприятно, без гемоди-
намических изменений и клинической манифестации. 
Однако при значительных размерах аневризмы и из-
быточных ее амплитудных характеристиках создаются 
предпосылки для тромбоэмболических осложнений 
[7]. АМПП может выступать в качестве изолирован-
ной МАРС, но чаще сочетается с другими признаками 
ДСТ, свидетельствуя о «системном вовлечении» со-
единительной ткани. ЛХЛЖ – соединительнотканные 
тяжи, идущие от папиллярных мышц к стенкам сердца, 
а АТЛЖ – соединительнотканные тяжи, направляющие-
ся от одной стенки сердца к другой. В условиях за-
трудненной визуализации при проведении ЭхоКГ ис-
следования у лиц старших возрастных групп вполне 
допустимо объединение этих двух вариантов МАРС. 
Поперечные, диагональные и продольные ложные 
хорды базальной и срединной локализации, а также 
множественные ЛХЛЖ и АТЛЖ имеют самостоятельное 
клиническое значение, нередко выступая в роли само-
стоятельной причины желудочковой экстрасистолии.
3.  Группа МАРС, определенно связанных с систем-
ным дефектом соединительной ткани, но имеющих раз-
личное самостоятельное клиническое значение. 
В эту группу следует отнести:
•	 	 гемодинамически	незначимое	пролабирование	
створок митрального и трикуспидального клапанов, 
аортальных полулуний и клапана легочной артерии без 
признаков миксоматоза и минимальной степенью ре-
гургитации на соответствующих клапанах; 
•	 	 пограничная	дилатация	легочной	артерии	(ДЛА)	
и асимметрия трехстворчатого аортального клапана 
(АТАК). 
Первичный миксоматозный и семейный пролапс ми-
трального клапана, равно как и аневризма аорты, авто-
рами рассматриваются как самостоятельные синдромы, 
требующие профилактических мер и соответствующей 
тактики ведения больных. 
4.  Группа МАРС, относящихся к вариантам нормы 
или анатомо-физиологическим особенностям детского 
возраста. 
Авторы полагают, что единичные верхушечные ЛХЛЖ 
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и АТЛЖ следует рассматривать как вариант нормы. В эту 
же группу они отнесли повышенную трабекулярность 
правого и(или) левого желудочков. 
Мы поддерживаем мнение Э. В. Земцовского с со-
авторами [7, 8] и считаем, что в рабочую классификацию 
МАРС С. Ф. Гнусаева, 2001 г. (с изменениями) следует вне-
сти указанные изменения.
МАРС являются вариантом висцеральных ДСТ, по-
этому дети, как правило, имеют выраженный полимор-
физм клинико-морфологических нарушений, зависящий 
от степени ДСТ и вовлечения в патологический про-
цесс других органов и систем. Выявлена ассоциативная 
связь   между  числом  внешних   фенотипических мар-
керов ДСТ и МАРС [2, 3, 5, 6]. При этом имеет значение 
не только число внешних фенотипических маркеров, 
но и «диагностический вес» каждого из них. Отмечено, 
что дисплазии кожи и скелета наиболее часто сочетают-
ся с МАРС [2, 5, 6]. Клиническая значимость патологии 
соединительной ткани у детей с ДСТ подтверждается 
данными о частоте  встречаемости нейровегетативных 
расстройств, изменений центральной нервной системы 
(энурез, дефекты речи, вегетососудистая дистония (ВСД)), 
нарушений психики [2, 5, 6, 16]. Как правило, у таких паци-
ентов всегда выявляется ВСД, что, вероятно, обусловлено 
наследственными особенностями структуры и функции 
лимбико-ретикулярного комплекса, определяющими 
аномальный характер нейровегетативных реакций [2]. 
Наиболее распространенными проявлениями вегетатив-
ной дисфункции являются цефалгии, вегетативные кризы, 
вегетовисцеральные пароксизмы, пре- и синкопальные 
состояния [2]. Основным аускультативным феноменом 
при МАРС является систолический шум, меняющийся 
при изменении положения тела и при нагрузке. Нередко 
МАРС сопровождают такие патологические состояния, 
как нарушения сердечного ритма и проводимости, в том 
числе синдром ранней реполяризации, синдром слабо-
сти синусового узла, синдром Вольф-Паркинсон-Уайта, 
повышение электрической активности левого желудочка, 
блокада правой ножки пучка Гиса, экстрасистолия и па-
роксизмальная тахикардия [2, 3, 10]. Аритмии при ПМК 
и ПТК, по данным разных авторов, встречаются от 15 до 
90% случаев [2, 3]. Среди причин аритмий рассматривают-
ся вегетативные дисфункции, механическая стимуляция 
эндокарда, дефицит внутритканевого магния, психоло-
гический стресс и миксоматозная дегенерация створок 
клапанов [2, 3, 7, 10]. Ряд авторов полагают, что причиной 
развития аритмий при ПМК и ПТК может являться турбу-
лентный поток, возникающий в результате регургитации 
через клапанное кольцо во время систолы желудочков, 
особенно при ПТК, когда происходит механическое 
раздражение зоны синусового узла [12, 15]. Возможным 
механизмом развития желудочковых экстрасистол при 
ПМК большинство исследователей считают избыточное 
натяжение папиллярных мышц вследствие их аномаль-
ной тракции при пролабировании створок [12, 13, 15]. 
Клиническая значимость МАРС в структуре карди-
оваскулярной патологии у детей различна и в каждом 
конкретном случае должна рассматриваться индиви-
дуально.
Обследование детей  с МАРС должно быть комплекс-
ным и проводиться согласно алгоритму, предложенному 
А. А. Бова, 2001 г. [2]:
1. Жалобы, преимущественно как проявление дис-
функции вегетативной нервной системы.
2. Определение внешних «малых» аномалий разви-
тия (астенический тип,  долихостеномелия, кифосколи-
оз, экскавация грудины и др.).




6. Дозированная физическая нагрузка, неинвазив-
ное электрофизиологическое исследование сердца. 
7. Исследования органов и систем для выявления 
внутренних «малых» аномалий (рентгенологическое, 
ультразвуковое, определение психологического стату-
са и др.).
Принципы терапии детей с МАРС до конца не сфор-
мулированы. Н. А. Коровина с соавт. [9], предложили 
следующую тактику ведения детей с МАРС: 
•	 Комплексная	 оценка	 состояния	 здоровья,	 вклю-
чающая различные виды исследования детей. 
•	 Выбор	терапии	в	зависимости	от	клинико-электро-
физиологических и эхокардиографических изменений. 
•	 Применение	препаратов,	направленных	на	нор-
мализацию метаболизма соединительной ткани. 
•	 Определение	адекватной	физической	активности	
в зависимости от функционального состояния миокарда. 
Общепризнанным является применение немедика-







•	 физиотерапию	 (электрофорез	с	MgSO4, электро-
сон и др.); 
•	 занятия	физической	культурой,	ЛФК.	
Вопрос о допуске к занятиям спортом решается ин-
дивидуально. При наличии ПМК необходимо учитывать 
семейный анамнез (случаи внезапной смерти у родствен-
ников), наличие жалоб на сердцебиения, кардиалгии; 
синкопальные состояния; изменения на ЭКГ (нарушения 
сердечного ритма, синдром укороченного и удлинен-
ного QT) являются основанием для принятия решения 
о противопоказании спортивных тренировок. Это каса-
ется и наличия АРХ, АРТ с синдромом раннего возбужде-
ния желудочков, которые, являясь аритмогенными МАРС, 
могут спровоцировать нарушения сердечного ритма 
у спортсменов в условиях физического и психоэмоцио-
нального напряжения. 
Медикаментозное лечение включает применение: 
•	 	препаратов	магния;	
•	 	кардиотрофической	терапии	(при	нарушении	про-
цессов реполяризации в миокарде); 
•	 	антибактериальной	терапии	при	обострении	оча-
гов инфекции, оперативных вмешательствах (профилак-
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тика инфекционного эндокардита); 
•	 	антиаритмических	препаратов	 (по	показаниям,	
при чистой групповой экстрасистолии с нарушением 
процессов реполяризации). 
В настоящее время терапия препаратами магния при 
МАРС приближается к патогенетической. Это обусловле-
но тем, что магний входит в состав основного вещества 
соединительной ткани и необходим для правильного 
формирования волокон коллагена. В условиях магниевой 
недостаточности нарушается способность фибробластов 
продуцировать коллаген. Кроме того, магний оказывает 
мембраностабилизирующее действие, удерживает калий 
внутри клетки, препятствует симпатикотоническим влия-
ниям, что делает возможным его применение для лечения 
нарушений сердечного ритма. Целесообразным может 
быть признано назначение следующих препаратов:
– Магнерота, содержащего соль магния и оротовую 
кислоту. Последняя не только усиливает реабсорбцию 
Mg в кишечнике, но и обладает самостоятельным мета-
болическим действием. Детям назначают по 500 мг маг-
нерота (32,8 мг магния 3 раза в день в течение 1 нед., 
затем 250 мг 3 раза в день в течение последующих 5 не-
дель. Принимается препарат за 1 ч до еды). 
– Магне В6. Выпускается в таблетках (48 мг маг-
ния или в растворе для приема внутрь (100 мг маг-
ния). Детям с массой тела более 10 кг (старше 1 года) 
– 5–10 мг/ кг/ сутки в 2–3 приема. Детям старше 12 лет 
– 3–4 табл. в сутки, в 2–3 приема. Продолжительность 
курса 6–8 недель. 
– Калия оротат.  Детям препарат назначают из рас-
чета 10–20 мг/кг/сут в 2–3 приема за 1 ч до еды или че-
рез 4 ч после еды. Продолжительность курса лечения 
- 1 месяц. Следует проводить повторные курсы терапии 
этими препаратами (3–4 раза в год). 
Для улучшения клеточной энергетики миокарда при-
меняют препараты, обладающие комплексным влиянием 
на метаболические процессы в организме, а также явля-
ющиеся активными антиоксидантами и мембраностаби-
лизаторами: 
•	 L-карнитин	 (элькар	-	20%	раствор	карнитина	ги-
дрохлорида). Дозы: 1–6 лет по 0,1 г в сутки (14 капель) 3 
раза в день; 6–12 лет - 0,2–0,3 г в сутки (1/4 ч. л.) 3 раза в 
день. Курс - 1–1,5 месяца. 
•	 Коэнзим	Q10 (убихинон) назначается детям стар-
ше 12 лет по 1 капсуле (500 мг) 1–2 раза в сутки. К препа-
ратам, содержащим убихинон, относится кудесан: по 1 
капле на год жизни (до 12 лет), далее по 12 капель 1 раз 
в день. Продолжительность курса должна составлять не 
менее 1 мес. 
•	 Цитохром	С	(цито-мак).	Выпускается	в	ампулах	(по	
4 мл = 15 мг). Назначают внутримышечно по 4 мл, №10. 
Проводится 2–4 курса в год. 
Кроме указанных препаратов для улучшения мета-
болических процессов в соединительной ткани, мио-






кислоты 100–500 мг в сутки 1,5 месяца; 
•	 лимонтара	(комплекс	лимонной	и	янтарной	кис-
лоты) 5 мг/кг в сутки 3–4 дня еженедельно в течение 2 
месяцев; 
•	 биотина	–	2–5	мг/сутки	–	1,5–2	месяца.	
Показаны повторные курсы лечения (до 3 раз в год). 
При наличии ВСД проводится комплексная длитель-
ная терапия по восстановлению баланса между симпа-
тическим и парасимпатическим отделами вегетативной 
нервной системы (дифференцированная фитотерапия, 
вегетотропные препараты, ноотропы, вазоактивные пре-
параты – кавинтон, инстенон, циннаризин и др.). 
Таким образом, МАРС, являясь висцеральным про-
явлением дисплазии соединительной ткани, составляют 
морфологическую основу функциональных изменений 
сердечной деятельности и нейровегетативных рас-
стройств. Индивидуальная программа курсового лечения 
способствует улучшению обменных процессов в соеди-
нительной ткани и минимизирует возможные осложне-
ния ДСТ у детей и подростков.
Литература
1. Бочков, Н.П. Клиническая генетика. Учебник / Н.П.  Бочков.- 
М.: ГЭОТАР - МЕД., 2-е изд., перераб. и доп.- 2002.- 448 с. 
2. Бова, А.А. Малые аномалии сердца (клиническое значе-
ние, диагностика, осложнения).  Инструкция по примене-
нию / А.А. Бова. - УО «БГМУ». - 17 с.
3. Беляева, Л.М. Сердечно-сосудистые заболевания у детей 
и подростков / Л.М. Беляева, Е.К. Хрусталева.- 2-е изд., пе-
рераб. и доп. - Мн.: Выш.шк.,2003. - 365 с. 
4. Гнусаев, С.Ф. Рабочая классификация малых аномалий 
сердца / С.Ф. Гнусаев, Ю.М. Белозеров // Ультразвуковая 
диагностика. – 1997. - №3. – С. 21–27.
5. Домницкая, Т.М. Аномально расположенные хорды серд-
ца /  Т.М. Домницкая. - М.: ИД «Медпрактика–М». – 2007.
6. Евсевьева, М.Е. Малые аномалии сердца как частное про-
явление дисплазии соединительной ткани. Учебное посо-
бие / М.Е.  Евсевьева. – Ставрополь, 2006.
7. Земцовский, Э.В. Малые аномалии сердца / Э.В. Земцов-
ский,  Э.Г. Малеев,  М.Ю. Лобанов  // Российский кардиоло-
гический журнал. – 2012. -№1 (93). – С. 77-81. 
8. Земцовский, Э.В. Диспластические синдромы и фенотипы. 
Диспластическое сердце / Э.В. Земцовский. - СПб.: «Оль-
га», 2007.
9.  Коровина, Н.А. Клиническое значение малых аномалий 
развития сердца у детей  /  Н.А. Коровина, А.А. Тарасова, 
Т. М. Творогова // Лечащий врач. -  2005. - №4. – С. 57-59.
10. Мутафьян, О.А. Пороки и малые аномалии сердца у детей 
и подростков / О.А.  Мутафьян. - СПб.: Издательский дом 
СПбМАПО, 2005.
11. Наследственные нарушения соединительной ткани. Рос-
сийские рекомендации // Кардиоваскулярная терапия 
и профилактика. – 2009. - № 6. – С. 1–24.
12. Рыбакова, М.К. Практическое руководство по ультразву-
ковой диагностике. Эхокардиография / М.К. Рыбакова, 
М.Н. Алехин,  В.В.  Митьков. - Изд. 2-е, испр. и доп. М.: Из-
дательский дом Видар-М, 2008.
Э.С. Домбялова, Г.К. Баркун, И.М. Лысенко, Л.Н. Журавлева, Л.Г. Иванова, Н.Ф. Нищаева
83Охрана материнства и детства (2015) №2 (26)
13. Райдинг, Э. Эхокардиография. Практическое руководство: 
пер. с англ. / Э. Райдинг. - М.: МЕДпресс-информ, 2010
14. Трисветова, Е.Л. Анатомия малых аномалий сердца /  Е.Л. 
Трисветова, О.А. Юдина. - Минск: ООО «Белпринт», 2006.
15. Шиллер, Н.Б. Клиническая эхокардиография / Н.Б. Шил-
лер, М.А. Осипов. - 2-е изд., М.: Практика, 2005.
16. Loeys, B.L.  The revised Ghent nosology for the Marfan 
syndrome / B.L. Loeys,  H.C. Dietz,  A.C. Braverman //  J. Med. 
Clinical significance of minor heart abnormalities in the structure  of cardiovascular pathology                                 
in children and adolescences
1E.S. Dombyalova, 2G.K. Barkun, 2I.M. Lysenko, 2L.N. Zhuravleva, 1L.G. Ivanova, 1N.F. Nischaeva
1Health care institution "Vitebsk regional children's clinical center"
2Educational institution “Vitebsk State Order of People’s Friendship Medical University”
Abstract
In this article is given the modern udnerstanding of clinical significance of minor heart abnormalities (MHA) in the structure of 
cardiovascular pathology in children and adolescences. We’ve considered contentious issues about excluding widespread vari-
ant of norm and abnormalities connected with anatomic and physiological heart peculiarities in children from working classifi-
cation of minor heart abnormalities. Diagnostic algorithm and treatment strategy in children with MHA are given in this article.
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